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Pacient S.J., nar. 1952

Planovana diagnostickd hospitalizace 10/2024

Dg. souhrn pri pfijeti
o Stfedné vyznamna aZ vyznamna aortalni stenéza — PG 41/24 mmHg, AVA 1,1 cm2, AVAIi 0,52
cm2/m?2, dobrd syst. funkce LK, EFLK 70 %

o Dilatace pravostrannych oddild, znamky plicni hypertenze (neg. CTAG plicnice, VP scan plic,
normalni plicni funkcni vysetreni)

o Cetnd supraventrikularni a komorové extrasystolie dle EKGH 1/24 a 4/24
o Arteralni hypertenze, dyslipidemie

o Loziskovy proces jater — st.p. 2x biopsii s benignim nalezem

o Syndrom Osler-Weber-Rendu — recidivujici epistaxe



Pacient S.J., nar. 1952

FA: p.o.: perindopril, lerkanidipin, spironolakton, rosuvastatin, furosemid pri
otocich DKK

Klinické obtize — v poslednim pul roce progrese dusnosti po prodélané infekci,
namahova dusnost NYHA lIl, namahova AP CCS Il, obcCasné otoky DKK, udava
vertigo, jednou snad i ztrata vedomi

Fyzikalni nalez — syst. Selest s maximem nad aortou, lehké perimaleolarni otoky

EKG pfi pfijeti — SR 80/min, osa pravotyp, PQ 216 ms, QRS 102 ms, QTc 479 ms,
STizo, T neg. V1-4, |ll, oplostélé aVF
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Co dal?

A) plicni hypertenze je nejspise dlsledkem LF-LG aortalni stendzy - postkapilarni, doplnim TEE k
presnéjsi kvantifikaci a vySetreni pred nahradou aortalni chlopné

B) aortadlni stendza neni jisté pric¢inou plicni hypertenze, TEE nema smysl, vzhledem k
negativnimu CTAG doplnim HRCT plic k vylouceni postizeni plicniho parenchymu

C) neni jasny duvod plicni hypertenze a dilatace pravostr. oddilQ, je nutno doplnit pravostrannou
katetrizaci k odliSeni pre- a postkapilarni plicni hypertenze, TEE k vyloucCeni zkratu a SKG
vzhledem k AP

D) doplnim pouze SKG k vylouceni koronarniho postizeni pro bolesti na hrudi, vysetreni k
objasnéni etiologie plicni hypertenze jsou dostate¢na (CTAG plicnice, VP scan, plicni funkéni
vysetreni)
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Co muzeme vyvodit z vysledku vysetreni?

A) Plicni hypertenze je prevazné postkapilarni, odpovida tizi aortalni stendzy

B) Plicni hypertenze je kombinovanad, prevazné prekapilarni, zarazejici se rozdil
saturaci mezi SVC a IVC, je potrfeba patrat dale

C) Plicni hypertenze je kombinovanad, prevazné prekapilarni, rozdil saturaci je ale
normalni, mozek prece potrebuje mnoho kysliku

D) Plicni hypertenze je pouze prekapilarni, pacienta odesSleme do centra pro
plicni hypertenzi, protoze ma PAH
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Kde je zkrat?

A) Zkrat je levopravy, je v dolni poloviné téla vzhledem k vyssi saturaci v IVC

B) Zkrat je pravolevy, v horni poloviné téla vzhledem k nizsi saturaci v SVC

C) Zkrat je levopravy, zrevidujeme popis CT vySetreni, protoze je urcité v
hrudniku

D) Zkrat je pravolevy, zrevidujeme popis CT vySetreni, protoze je urcité v
hrudniku
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Celotélove CT

Nalez na jatrech odpovida
hepatalnimu postizeni prfi m.
Osler-Weber-Rendu
(arteriovendzni vendzni zkraty na
urovni parenchymu s pretizenim
pravého srdce)




Hereditarni hemoragicka teleangiektazie

= morbus Osler-Rendu-Weber

Autosomalné dominantni onemocnéni stény, charakteristické rozvojem dilataci
cév a arteriovendznich malformaci

Nejcastejsi projev — epistaxe

Dalsi projevy dle lokalizace AV malformaci
o Mozek

o Plice
o Jatra

Cast&jsi vyskyt primarni plicni hypertenze



Ktera z nasledujicich informaci neni
pravdiva?

A) Sir William Osler byl kanadsky |ékar, ktery popsal HHT jako onemocnéni
odlisné od hemofilie, protoze si vSiml, Ze rany pacientu s HHT tolik nekrvaci

B) Frederick Parkes Weber byl britsky Iékar, ktery se za svého zivota velmi Cinil,
jeho jméno je soucasti celkem 6 popsanych onemocnéni (napft. Klippel-
Trénaunay-Weber syndrom, nebo Weber-Cockayne syndrom)

C) Henri Jules Louis Marie Rendu byl francouzskym lékarem, ktery popsal HHT,

protoze jeho snoubenka (pozdéji manzelka) Stéphanie Rouillard trpéla
uvedenym onemocnénim
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